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Justificacion

El desarrollo adecuado de un programa para la atencion de las cardidépatas
congénitos implica un excelente programa de diagndstico temprano, idealmente
antenatal, a cargo de los mismos obstetras y perinatélogos, con el apropiado
apoyo de una red, en base que incluya a neonatodlogos, cardidélogos pediatras y la
intervencion el concurso oportuna de un equipo multidisciplinario para la atencién

definitiva en el hospital Nacional de Nifios, tal y como se ha venido conformando.

El otro extremo de esta cobertura longitudinal lo representa el componente
asistencial de adolescentes y adultos, que de manera creciente, afio a afo y con
mas frecuencia sobreviven a la etapa pediatrica, con las necesidades asistenciales
desde medicina general hasta la cobertura especializada; donde lamentablemente
en nuestro medio, se carece de programas cardioldgicos y asistenciales

quirurgicos para las demandas de esta poblacion, la cual, va en crecimiento.

En la actualidad, con el esfuerzo institucional y relanzamiento de una cobertura
idonea de los pacientes con cardiopatias congénitas, en el Hospital Nacional de
Niflos es obligatorio la planificacién adecuada de la atencion de estos pacientes,
una vez que alcancen la etapa de adolescentes y adultos, se torna necesario
contar donde es requerido contar con personal especializado en la atencion de
esta poblacion, de ahi que se hace necesario la formacion de cardidlogos
dedicados al servicio de esta poblacidén, asi como de cirujanos cardiovasculares
de congénitos con la experticia suficiente para el apropiado manejo de los retos

quirurgicos que este tipo de pacientes representan.

La formacién de este recurso humano, mas alla de la etapa basica de formacion
en la especialidad respectiva, no se logra en el pais y amerita la concentracion de
la casuistica en el campo cardioldgico del adulto congénito en uno, maximo dos
centros, que laboren conjuntamente con el Hospital Nacional de Nifios para los

procesos de transicion de nifio a adolescente y luego a adulto con cardiopatia

X



congénita, para los seguimientos meédicos, y contando con un cirujano
cardiovascular de congénitos con estudios adicionales en este campo que
mantenga su experticia mediante la practica frecuente del manejo del cardidépata
congénito, situacion que tanto en el medio, como en los centros dedicados a la
atencion quirurgica de los congénitos es propia del centro que brinda la atencion
permanente a esta poblacion, sin distingos de edad, siendo de los pocos casos de
adultos atendidos en el hospital pediatrico o en un centro de inmediata cercania,
para incrementar calidad de servicio y reducir costos, debe contarse con las
condiciones logisticas para plasmar las ideas y necesidades de esta poblacion que

va en aumento en nuestro pais al igual que sucede a nivel mundial.

Xl



Marco Tedrico

Introduccioén

Se define como cardiopatia congénita una malformacion anatémica del
corazén y sus vasos, que ocurre rapidamente en la vida embrionaria desde el dia
18 hasta la décimo segunda semana en la vida fetal. Se encuentran entre las
malformaciones congénitas mas comunes y tienen un gran impacto en la
morbilidad y mortalidad pediatricas, asi como en los costos de servicios en todas

las naciones’.

Mitchell SC presupuesté la siguiente definicidon de cardiopatia congénita:
evidente anomalia estructural del corazén o de los grandes vasos intratoracicos
con repercusion funcional real o potencial. Como podemos deducir, la expresion:
repercusion funcional potencial, amplia el campo de inclusién de las distintas

cardiopatias.?

La historia natural de las cardiopatias congénitas del adulto despertd por
mucho tiempo la curiosidad, mas que interés en los cardidlogos responsables de

la atencion de los adultos cardidpatas en general.

Los escasos recursos en los diagnosticos y las limitaciones en su
tratamiento constituian las principales razones por las que tales pacientes no

fueron atendidos con mayor eficacia.

La sobrevivencia de tales pacientes en una curva de distribucion gaussiana
caia rapidamente. Con el desarrollo de la cirugia cardiaca moderna, y con los
procedimientos intervencionistas, se ha logrado que la curva de distribucion de

estos pacientes se haya desviado a la derecha.?

Ha surgido por ello una nueva especialidad, orientada hacia una mejor

atencion de los pacientes adultos con varias malformaciones cardiovasculares



congénitas, quienes enfrentan problemas diversos como: sintomas tardios,
secuelas y lesiones residuales de cirugias previas, arritmias, falla cardiaca,

endocarditis, alteraciones psicoticas y aun muerte prematura.*

El éxito obtenido con esta empresa ha transformado la evoluciéon de las
cardiopatias congénitas y ha conformado una poblacién de adolescentes y adultos

que tiende a crecer rapidamente.

Existe evidencia; sin embargo, a pesar de tales adelantos, la cirugia
empleada en muchos casos, principalmente en las cardiopatias complejas, es
solamente “paliativa” y no “curativa”. Muchos de estos pacientes, por ello, tendran
que exponerse a posibles reoperaciones, a trastornos del ritmo y, en caso de
manejo inapropiado, a insuficiencia cardiaca y por ende la muerte. El conocimiento
de la evolucion de estas situaciones permite que las reintervenciones y el empleo
de tratamiento médico, en estos casos, lograran mejorar la clase funcional, la
calidad de vida y el pronédstico de los pacientes portadores de cardiopatias

congénitas de diversa complejidad.®

En relacion con los medios que se dispone para la atencion de estos
enfermos, actualmente existen numerosos centros hospitalarios pediatricos en
todo el mundo. En contraste, hoy existen pocas representa dedicadas a la
atenciéon del adulto con cardiopatia congénita, lo que representa una de las areas
mas descuidadas de la medicina contemporanea que requieren de educacion
continua, entrenamiento, investigacién y cuidados especiales por parte de un

personal multidisciplinario preparado oportunamente.

La ensefianza de las cardiopatias congénitas, como parte de la preparacion
del cardidlogo de adultos, ha sido muy escasa en la mayoria de los centros
cardioldgicos a nivel mundial. Por otra parte, los cardidlogos pediatras no reciben
adiestramiento sobre el manejo de los padecimientos cardiolégicos y no

cardiolégicos del adulto. No existen hoy suficientes guias de entrenamiento para el



cardidlogo pediatra acerca de los cuidados necesarios en la atencidén del adulto

con estas patologias.®

Desde el afio 1938, cuando Robert Gross practico la primera ligadura de un
conducto arterioso persistente y en 1944, William Blalock, llevé a cabo la creacion
de la primera fistula sistémico-pulmonar en un nifio con una cardiopatia congénita
cianodgena (Tetralogia de Fallot) y en 1945, Gross y Crafoord, trabajando de forma
independiente, repararon una coartacion adrtica. El tratamiento de los pacientes
con una cardiopatia congénita ha evolucionado de manera espectacular. Ha
nacido una nueva poblacion de adolescentes y adultos con cardiopatias
congénitas mas o menos reparadas (practicamente nunca curada) y con
necesidad de un control especializado. Tenemos por delante un nuevo reto de no
facil solucién, sobre todo si tomamos en cuenta que en los ultimos anos las
cardiopatias congénitas eran un problema basicamente pediatrico, este tipo de
enfermedades se ha concentrado en los servicios pediatricos, y la mayoria de los
especialistas de adultos se han olvidado que el problema persiste. De ahi que sea
necesario reestructurar a profundidad el sistema sanitario, para lo cual es
imprescindible la creacion de unidades, o programas destinados al control y el

manejo de estos pacientes, con la formacion de especialistas en esa materia.”

La mayoria de los pacientes nacidos con formas moderadas o graves de
cardiopatias congénitas en la década de los 50’, fallecieron antes de alcanzar la
edad adulta, con la mas alta mortalidad durante la primera semana de vida®.
significativos avances en los métodos de diagnédstico, tratamiento médico, técnicas
de intervencion, cirugia cardiaca congénita, y el cuidado perioperatorio han
generando cambios histéricos en las caracteristicas demograficas de la poblacion,
y los adultos son mas numerosos que los nifios con defectos cardiacos congénitos
en una proporcién de 2: 1.° La mejoria en la supervivencia, ha impulsado una
reduccion de la mortalidad en los grupos etarios mas jovenes, sobre todo en
aquellos con formas severas de la enfermedad cardiaca congénita.’® De 1987 a

2005, se reporta una reduccion mayor al 30 por ciento de la mortalidad entre los



pacientes con cardiopatias congénitas en general, con una reduccion de la
mortalidad de un 67 por ciento en nifios con cardiopatias complejas.'® Mas del 85
por ciento de los nifios nacidos con defectos cardiacos se espera que sobrevivan
hasta que logren la edad adulta, actualmente.'" En consecuencia, la poblacion con
cardiopatias congénitas esta envejeciendo. Por ejemplo, la edad media de los
pacientes con defectos graves fue de 11 anos, en 1985 en comparaciéon con 17
afos en el 2000. En el afo 2000, la edad media de los adultos con cardiopatia
congénita fue de 40 afos, con una edad media de 29 afios en aquellos con
defectos severos.'? De 1987 a 2005, la edad promedio de muerte aumentd en 15
anos, pasando de 60 a 75 anos, y la edad promedio de muerte en pacientes con

defectos cardiacos graves se incrementd de 2 a 23 afios.'°

De una manera similar a la incidencia, la estimacion de la prevalencia de
cardiopatias congénitas esta repleta de supuestos y sujeto a limitaciones. La
prevalencia se define como el numero de sujetos vivos con una enfermedad en
particular durante un periodo especifico de tiempo. La prevalencia al nacimiento,
estad subestima al no capturar aquellos nifios cuyo diagndstico es establecido
después de nacer. La prevalencia después de nacer, puede estar subestimada, ya
que puede excluir a los que murieron antes de la evaluacion, por lesiones severas
de mayor letalidad y, potencialmente, omitiendo los defectos que se resuelven
espontaneamente. Por ejemplo, hasta dos tercios de los defectos del septo
ventricular diagnosticados al nacer se cierran espontaneamente en los primeros
afnos de vida y no se presentaran en la edad adulta, mientras que otras formas de
cardiopatias congénitas, tales como defectos del tabique auricular, anomalia de
Ebstein y transposicién de las grandes arterias congénitamente corregida, podria
pasar inadvertida hasta la edad adulta. Ademas, las estimaciones de prevalencia
podrian no considerar otros factores que afectan a la epidemiologia mundial de las

cardiopatias congénitas, como la migracion de la poblacién.’

La prevalencia, reportada en la literatura internacional de los defectos

cardiacos al nacimiento, se ha estimado entre 4 y 9 por cada 1000 nacimientos, la



cifra exacta depende de la agudeza diagndstica, los criterios de inclusiéon de cada
registro, factores genéticos y ambientales de cada region, la duracion del
seguimiento durante el periodo neonatal de los casos y otros factores

concernientes a cada registro.'

El grupo de Quebec para el afio 2000 reportd una prevalencia de 11,89 por
1000 nifios; 4,09 por 1000 adultos y 5,78 por 1000 en la poblacién general, segun

un estudio retrospectivo entre 1985 y el aiio 2000."3

Segun datos nacionales recopilados entre 1996 al 2004, se reportaron 1001
malformaciones cardiacas reportadas al nacimiento, es decir, un promedio de 111
por afo. La prevalencia en este tipo de defectos congénitos ha aumentado a
través de los anos de un 0,10 por ciento a un 0,18 por ciento, aunque es mas
frecuente en varones, las tasas entre ambos sexos no presentan diferencias

significativas, tanto en su magnitud como en su tendencia.

La tasa de cardiopatias congénitas ha venido en aumento por lo que
actualidad se ha convertido en el principal defecto congénito grave, con mayor
aporte en la mortalidad infantil, mas que cualquier otra malformacién reportada. No
se puede afirmar si el incremento es real, o si es simplemente un aumento en el
reporte o en el diagndstico de estas anomalias antes de que los nifios salgan de
las maternidades, pero es posible que aun exista un subregistro importante, de ahi
que la prevalencia encontrada sea mucho menor a la reportada mundialmente, la
cual varia entre 0,7 por ciento y 13,7 por ciento de los nacimientos. En el Hospital
Nacional de Nifios, centro de referencia nacional de los nifios con cardiopatia
congénita, se diagnostican aproximadamente 640 casos cada afo (incluyen nifos
de hasta 12 afios) y en CREC, se registran un promedio de 111 cardiopatias
congénitas, muchas de las cuales pertenecen a un mismo recién nacido o caso, ya
que en el CREC se registran malformaciones congénitas individualmente. Esta

diferencia da una idea del posible subregistro que mencionamos.’



El estudio de Ariane J. Mareelli en la Universidad de Alberta Canada utiliza
la base de datos de cardiopatias congénitas de Quebec, la cual tiene un analisis
longitudinal de 28 afios, desde 1983 al 2010; en la cual definen como cardiopatias
severas la tetralogia de Fallot, tronco arterioso, transposiciones complejas,
defectos de los cojines endocardicos y corazén univentricular, identificando a
107.559 pacientes con cardiopatia congénita en este periodo. La prevalencia de
cardiopatias congénitas, en el primer afio de vida, fue 8,21 por ciento por 1000
nacidos vivos entre 1998 al 2005. En el 2010 la prevalencia global de cardiopatias
congeénitas fue 13,11 por ciento por 1000 en nifios, y 6.12 por ciento por 1000 en
adultos. La prevalencia de cardiopatias congénitas se incrementdé en un 11 por
ciento en nifilos y en un 56 por ciento en adultos del 2000 al 2010. La prevalencia
en cardiopatias congénitas severas se incrementd en un 19 por ciento en nifios, y
en un 57 por ciento en adultos en el mismo periodo. Para el 2010, los adultos

representaron el 66 por ciento de toda la poblacion de cardiopatias congénitas.'®

La tetralogia de Fallot es mas comun que la transposicion de las grandes
arterias; por lo tanto, es la anomalia congénita cardiaca mas frecuente habitual
comun que produce cianosis. Se encuentra a la mitad del espectro de la
complejidad de las cardiopatias congénitas. Las lesiones, como el canal AV
completo, tronco arterioso y el sindrome del corazon izquierdo hipoplasico son las
mas complicada, la tetralogia de Fallot puede considerarse una cardiopatia
congénita compleja, mientras que las lesiones de menor complejidad, como la
comunicaciéon interventricular, la comunicacion interatrial y el ductus arterioso
permeable pueden ser razonablemente considerados defectos simples. Los
resultados quirurgicos de la tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar han sido y
siguen siendo un punto significativo de referencia para evaluar las capacidades de
un programa de cirugia cardiaca congénita. Actualmente el riesgo de mortalidad
para pacientes sometidos a reparacidon completa de tetralogia de Fallot con
estenosis pulmonar, sin ninguna otra anomalia compleja agregada como el
sindrome de valvula pulmonar ausente o canal AV completo, debe ser menor al 2

por ciento."”



Historia

Arthur Louis Etienne Fallot nacié en 1850 al sur de Francia; después de
estudiar medicina en Marsella llegé a ser profesor de higiene y medicina legal. En
1888, publico un tratado de 104 paginas titulado “Contribution a I|'anatomie
pathologique de la maladie blue”."® Emplea el término “tetralogia” para referirse a
cuatro caracteristicas anatdomicas vistas en la mayoria de las autopsias realizadas
de pacientes con “maladie blue”: estenosis de la arteria pulmonar, comunicacion
interventricular, desviacién de la aorta a la derecha de su origen e hipertrofia del
VD."¥ Estas caracteristicas morfologicas habian sido reconocidas e ilustradas
mucho antes que Fallot las describiera. La primera publicacion reportada data de
1671 por el monje danés, Niels Stenson, famoso por su descripcion del conducto
parotideo, quien describid la asociacion de las lesiones después de observar una
ectopia cordis en un feto.?° La primera atribucién a Fallot se describe en Ambrose
Birminghan, por un profesor de anatomia en la Universidad Catdlica de Dublin en
Ilanda. El la llamé “Pentalogia de Fallot” en 1892, agregandole la comunicacion
interatrial.?' Sin embargo, el uso generalizado de tetralogia de Fallot no se dio
hasta que fue usado por Maude Abbott en un articulo sobre la clasificacién de los

defectos congénitos del corazon publicado por Dawson y Abbott en 1924.22

Pasaron mas de 50 afios para que se realizara la primera cirugia exitosa en
el tratamiento de la tetralogia de Fallot, reportada por Blalock y Taussing en 1945,
después de realizar un “shunt” subclavia - arteria pulmonar.?3 Waterson?* y Potts?®
también idearon “shunt” sistémico - arteria pulmonar, con anastomosis entre la
aorta descendente y la arteria pulmonar izquierda, y la anastomosis entre la aorta
ascendente y la arteria pulmonar derecha respectivamente. La primera reparacion
para esta patologia fue realizada por Lillehei y Varco, en la Universidad de
Minnesota, en 1954, usando circulacién cruzada, con otro paciente fungiendo
como oxigenador y reservorio sanguineo.?® Kirklin reporté la primera reparacién de
la tetralogia de Fallot utilizando una bomba de circulacion extracorpérea en la
Clinica Mayo en 1955.%7 Ross, Kirklin, Warden, Barret — Boyes, Castarfieda y otros



hicieron importantes contribuciones en el manejo quirurgico de la tetralogia de
Fallot, incluyendo el tiempo para cirugia, indicaciones en el uso del parche
transanular o los homoinjertos para liberar la obstruccion del tracto de salida del
VD.%

Genética

La etiologia de la tetralogia de Fallot es multifactorial. Hasta el 25 por ciento
de los pacientes pueden tener anormalidades cromosémicas, como trisomia 21,
microdeleciones 22q11.2 como la mas frecuente. Trisomias 18 y 13, asi como
otras anomalias cromosOmicas menos comunes, han sido reportadas. Las
microdeleciones del cromosoma 22q911.2 ocurren en aproximadamente en el 20
por ciento de pacientes portadores de tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar
y en el 40 por ciento con atresia pulmonar.?® El sindrome de Di George, es la
microdelecion 22q11.2 mas severa, también incluye anormalidades palatinas,
facies dismoérficas, problemas de aprendizaje, inmune deficiencias, y/o
hipocalcemia. Una microdelecién 22q11.2 menos grave en la tetralogia de Fallot,
es el sindrome Shprintzen (Velocardiofacial), no incluye las inmunodeficiencias o

hipocalcemia como el sindrome de Di George.*

El riesgo de recurrencia en una familia es de aproximadamente 3 por ciento.
Si se logra identificar una base genética para la tetralogia de Fallot, los miembros
de la familia con defectos cardiacos congénitos pueden ser examinados por cierto
por cientos, y tratar de determinar asi el riesgo de transmitir defectos congénitos
del corazoén en sus futuros hijos. Los datos genéticos también pueden emplearse
para la estratificacion del riesgo en pacientes con respecto a las manifestaciones
cardiacas y no cardiacas de la enfermedad. El estudio de los pacientes con
tetralogia de Fallot podria incluir fluorescencia en el analisis de hibridacion in situ
del cromosoma 22q11 para microdeleciones. Si el resultado es negativo, podra

tomarse en consideracion andlisis mas especificos de mutacion genética.



Embriologia

Para comprender la embriologia de la tetralogia de Fallot, es necesario
revisar la embriologia del desarrollo de las arterias pulmonares. Las yemas
pulmonares las cuales se originan del intestino primitivo, las arterias y venas que
irrigan el intestino primitivo, son derivadas del sistema arterial y venoso. Las
arterias pulmonares mediastinales proximales, se derivan del sexto arco aodrtico,
las cuales se unen con la vasculatura mas distal y la arteria pulmonar principal

esta formada por la division del origen del conotroncal.

La teoria clasica del desarrollo de la tetralogia de Fallot indica como el
conotroncal es usualmente subdivido en un proceso de septacion en espiral con
relativa equidad en el tamafo de grandes vasos, llamados aorta y arteria pulmonar
principal. Por el contrario, si el proceso de septacidon es desigual, la arteria
pulmonar principal puede llegar a ser hipoplasica con respecto a la aorta. La
transicion entre la arteria pulmonar principal y las arterias pulmonares derecha e
izquierda pueden ser puntos de estenosis. También puede haber multiples puntos
de estenosis mas distalmente, quiza representando puntos de unidn del sexto arco

dorsal aortico con la vasculatura pulmonar periférica.?

Por su parte, Van Praagh es del criterio postula que la tetralogia de Fallot
es consecuencia de un solo problema, producto de un subdesarrollo del cono
subpulmonar. La consecuencia del subdesarrollo del infundibulo subpulmonar, es
el desplazamiento de la valvula aortica mas anterior, superior y a la derecha en su
relacion usual con respecto a la valvula pulmonar. Ademas, el subdesarrollo del
infundibulo subpulmonar resulta en menos flujo sanguineo a través de la valvula
pulmonar y arteria pulmonar principal, por lo cual estas estructuras suelen ser

hipoplasicas.3?



Anatomia

Existe un amplio espectro de variables anatdmicas en la tetralogia de Fallot
con y sin atresia pulmonar. Las principales caracteristicas generales son: 1)
obstruccion del tracto de salida del VD, 2) comunicacién interventricular, la cual
casi siempre es no restrictiva, subaortica y asociada a mal alineamiento anterior
del septum infundibular y el septum muscular.3* El nivel de la obstruccion del tracto
de salida VD puede ser subvalvular, valvular, o en la arteria pulmonar o sus
ramas. La CIV es usualmente tan grande como el orificio de la valvula adrtica,

pero variantes con CIV restrictivas han sido descritas.3®

Estos dos puntos anatomicos, son las que revelan principal importancia
para los cirujanos en pro de la reparacion de esta patologia, por lo cual

ampliaremos caracteristicas de ambas.

La CIV clasica se describe en la tetralogia de Fallot, como una CIV anterior
malalineada, la cual surge a causa del desplazamiento anterior del septo
infundibular lejos de la trabécula septomarginalis. Porque con su estrecha
asociacién con el septum infundibular posterior, la valvula adrtica se desplaza
sobre el septum interventricular y asi se asocia al defecto en la porcién anterior y
superior del mismo. El septum membranoso esta usualmente ausente o atenuado,
y el defecto generalmente se extiende debajo de la valva septal de la valvula
tricuspide y a la vez dentro del tracto de entrada del septum interventricular. El
margen superior de la comunicacion interventricular usualmente consiste en el
tejido fibroso de la comisura anterosuperior de la valvula tricuspide, el trigono
fibroso derecho y el punto mas bajo de la cuspide coronariana derecha de la
valvula adrtica. El borde posterior de la trabécula septomarginalis forma el borde
posteroinferior de la comunicacion interventricular, el cual bordea al sistema de
conduccion y luego da origen al musculo papilar del conus, el cual provee una
marca del curso de la rama derecha del haz del sistema de conduccién. En
aproximadamente el 25 por ciento de los casos, el pliegue ventriculo — infundibular
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se extiende inferiormente, separando la comunicacion interventricular del anulus
de la valvula tricuspide y con el borde posterior de la trabecula septomarginalis
forman adicionalmente la capa muscular sobre el sistema de conduccién. El borde
anterior de la comunicacion interventricular esta formado por el borde anterior de

la trabécula septomarginalis.3®

La comunicacién interventricular es por lo general grande y no restrictiva,
cuyo diametro es igual o mayor que el anulus de la valvula aértica, la direccion del
shunt a nivel del defecto, depende del grado de obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho. Tipicamente, el flujo del shunt es bidireccional, pero con una
tendencia de derecha a izquierda en la mayor parte del ciclo cardiaco. La
desaturacion arterial ocurre a causa de la limitacién en el flujo pulmonar, asi como
el shunt intracardiaco de derecha a izquierda, evidenciandose clinicamente por el
grado de cianosis, la cual es inversamente proporcional al flujo pulmonar. Algunos
pacientes con adecuado tamaio del anulus de la valvula pulmonar y una estenosis
menor del infundibulo, pueden tener una saturacion cercana a lo normal, o
inclusive presentar insuficiencia cardiaca congestiva. Por otra parte, los nifios con
obstrucciéon pulmonar severa del flujo pulmonar, pueden presentar cianosis severa
en el periodo neonatal. Anatomicamente estos pacientes tienen obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho a diferente nivel, con obstruccion vy
estrechez en el infundibulo, hipoplasia del anillo valvular de la arteria pulmonar,
una arteria pulmonar principal pequefa y posiblemente ramas pulmonares también

pequeiias.3®

Arriba del 15 por ciento de los pacientes presentan comunicaciones
interventriculares adicionales, las cuales son usualmente unicas y musculares,
ubicadas en la porcion anterior del septum interventricular, en el menor de los
casos, existen CIV adicionales en tracto de entrada del septum, o CIV multiples en

cualquier porcion del septum interventricular.3’
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La obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, a efecto de la CIV
malalineada anteriormente, lo cual proyecta el septo conal dentro del tracto de
salida del ventriculo derecho, asocia en un 75 por ciento estenosis de la valvula
pulmonar y entre la mitad y dos terceras partes una valvula bicuspide.®® La
estenosis valvular es usualmente causada por la hipoplasia y la fusiéon de las
valvas bicuspides, el engrosamiento supravalvular o la combinacién de todos los
factores. El engrosamiento de las valvas, algunas veces distorsiona la arteria
pulmonar principal en la unién sinotubular, formando un anillo que puede producir
una estenosis supravalvular. Las valvas en algunas ocasiones pueden estar
engrosadas con excrecencias mixomatosas, siendo severamente afectadas y con

aspecto rigido y cartilaginoso.®

Existen otras anomalias anatémicas en la tetralogia de Fallot, las cuales se

describen a continuacion:

Hipertrofia del ventriculo derecho

El VD esta expuesto a presiones sistémicas durante el desarrollo
intrauterino, por lo cual, el grosor de la pared del VD es similar a la del ventriculo
izquierdo, a la hora de nacer, incluso en nifilos que no presentan cardiopatias
congeénitas. Después de nacer, las resistencias pulmonares disminuyen y a la vez
el grosor de la pared del VD con respecto al ventriculo izquierdo. En pacientes con
tetralogia de Fallot, quienes por definicion tienen una comunicacion interventricular
no restrictiva y obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho, hace que la
presion de la camara ventricular derecha mantenga una presién sistémica, por lo
tanto, no se produzca involucion en el grosor de la pared con respecto al
ventriculo izquierdo. Después de los primeros afos de la vida, el musculo
hipertrofiado puede llegar a incrementar su componente fibroso, lo cual es un

componente que deteriora la funcién diastodlica.*°
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Dextraposicion de la aorta

La tetralogia de Fallot se produce a efecto del subdesarrollo del infundibulo
del ventriculo derecho. En el corazon normal el infundibulo del ventriculo derecho
lleva la valvula pulmonar anterior y superior con respecto a las otras tres valvulas y
su continuidad fibrosa. Como el infundibulo llega a ser progresivamente menos
desarrollado la valvula pulmonar se moviliza posterior e inferior a su posicion usual
con respecto a la aorta. Por lo tanto la aorta llega a ser mas anterior con respecto
a la arteria pulmonar, como fue descrita originalmente la dextroposicién de la aorta

por Fallot.4!

Sistema de conduccion

Las posiciones de los nddulos sinusal y atrioventricular son normales en los
pacientes con tetralogia de Fallot, y el haz de Hiz sigue el curso visto en la
comunicacion interventricular perimembranosa.*? El haz de Hiz pasa muy cercano
de la cresta del septum interventricular o ligeramente a la izquierda del margen
inferior de la comunicacién interventricular. La proximidad del nédulo a la cresta en
el borde inferior de la CIV esta determinada por la presencia del pliegue
ventriculo—infundibular. Cuando estd bien desarrollado, el pliegue ventriculo-
infundibular y el borde inferior de la trabecula septomarginalis forman un borde
muscular continuo separando el anulus de la tricuspide y cubriendo el septum
membranoso de la CIV. En estos pacientes, el haz transcurre en lo profundo del
musculo, de la cresta al borde inferior del margen de la CIV; por lo cual, se puede
suturar en forma segura el parche al musculo y asi lograr anclarlo. Cuando el
borde posterior es hipoplasico, el haz de Hiz pasa muy cerca de la cresta del
septum, y en estos casos la colocacién de las suturas debe estar determinada por
la presencia residual del septum membranoso. Cuando la porcion fibrosa del
septum membranoso es generosa y esta presente, permite colocar suturas
utilizandolo en forma segura.*®* Cuando la CIV es perimembranosa con un flap
membranoso, las suturas pueden ser colocadas mas hacia abajo, dirigidos al

borde ventricular derecho del septum interventricular para evitar lesionar el haz de

13



Hiz. Las suturas en esta area pueden generar bloqueo de la rama derecha del haz
de Hiz, ya que en esta zona se efectua la division del haz de Hiz y su

desplazamiento hacia la derecha del septum.*4

Arterias coronarias

Las anomalias coronarias significantes se presentan en el 5 por ciento de
los pacientes con tetralogia de Fallot.*® Una coronaria Unica que se origina del
seno coronariano derecho o izquierdo es infrecuente. La coronariana izquierda
puede dar origen a la arteria coronariana derecha, la cual puede cruzar
distalmente el tracto de salida del ventriculo derecho. La anomalia coronaria que
implica mayor significancia clinica es cuando las ramas importantes de la arteria
coronaria derecha cruzan el TSVD. Usualmente las ramas conales de la arteria
coronaria derecha son de mediano tamafno, pero cuando alcanzan el surco
interventricular anterior, ellas pueden llegar a contribuir con suplir flujo sanguineo
al septum interventricular y al ventriculo izquierdo. En casos poco frecuentes la
arteria descendente anterior se origina de la arteria coronaria derecha y cruza el
tracto de salida del ventriculo derecho. En pocos casos ramas significantes de la
arteria descendente anterior de la coronaria derecha cruzan el TSVD en el
musculo infundibular y no son visibles en la superficie epicardica, pudiendo
lesionar estos vasos en el momento de la reparacién quirurgica, debiendo tener
especial atencion y cuidado. Estas anomalias se reportan cuando se produce la

rotacion anterior y lateral de la aorta en relacién con la arteria pulmonar.4®

Otras caracteristicas anatémicas.

El arco aodrtico derecho se presenta en el 15 por ciento de los casos. El
foramen oval permeable es comun, pero la CIA se presenta en soélo el 10 por
ciento de los pacientes. Lesiones complejas mayores son relativamente
infrecuentes, por su parte la CIV mudltiples, el ductus arterioso permeable y canal

AV completo son mas comunes.®’
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Fisiologia

La variabilidad en la anatomia conduce a una amplia gama de
presentaciones fisioldgicas. La primera determinante de la fisiologia preoperatoria
es la obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho. En un extremo del
espectro se ubican los pacientes con OTSVD leve. Estos pacientes tienen
sintomas y signos de sobrecirculacién pulmonar, producto del flujo izquierdo -
derecho a través de la comunicacion interventricular. Las saturaciones arteriales
son normales, se les conoce como “Fallot rosado”, y la insuficiencia cardiaca
congestiva ocurre con la caida de las resistencias vasculares pulmonares a rangos
normales después del nacimiento, en las primeras semanas de vida. Quienes
presentan una OTSVD moderada tienen una relacion de flujo pulmonar —
sistémico (Qp:Qs), cercana a lo normal y una saturacion cercana al 90 por ciento.
El crecimiento y el desarrollo son normales, y son usualmente asintomaticos. Por
su parte, si la obstruccion es severa, el flujo derecho — izquierdo, se produce a
través de la comunicacién interventricular, y la saturacién de oxigeno, tipicamente

es cercana al 70 por ciento.

Las crisis de hipercianosis, ocurren por un cambio en la relacion de flujo
pulmonar - sistémico (Qp:Qs). Una crisis severa de hipercianosis, se caracteriza
por irritabilidad, hipernea, cianosis marcada, palidez, letargia y/o pérdida de la
conciencia. Una disminucion en la resistencia vascular periférica o0 un aumento en
la resistencia vascular pulmonar, lo cual genera un aumento en el flujo derecho —
izquierdo y causan una marcada cianosis. La desaturacion y la acidosis
metabdlica pueden incrementar las resistencias pulmonares, lo cual empeora el
flujo derecho — izquierdo. Por esto es indispensable revertir esta fisiologia, o el
ciclo puede continuar y llevar a un dafio cerebral irreversible e inclusive la

muerte.3°
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Diagndstico

Manifestaciones clinicas.

La mayoria de los nifios con tetralogia de Fallot presentan algun grado de
cianosis. La severidad de la obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho
determina el grado de flujo de derecha a izquierda, el cual determina el grado de
cianosis y la edad de presentacién. Pacientes con cianosis significativa de
presentacion temprana en la infancia, tienen una OTSVD severa en diferentes
niveles. En el otro lado del espectro de presentacidon clinica, se encuentran los
pacientes con leve obstruccion del TSVD, quienes pueden presentar saturaciones
normales en aire ambiente e insuficiencia cardiaca congestiva por el flujo
predominante izquierda — derecha, a través de la CIV no restrictiva, llamados
“Fallot rosado”. En los pacientes con obstruccibn derecha severa, que no
presentan cianosis profunda, se debe sospechar otras fuentes de flujo pulmonar,

como el ductus arterioso o colaterales aortopulmonares.

En las épocas previas, los pacientes presentaban complicaciones producto
de cianosis de larga evolucion. Actualmente, el uso de la pulsioximetria en las
evaluaciones de los recién nacidos, permite detectar mas casos de tetralogias de
Fallot en el periodo neonatal y lactante. Las complicaciones de presentacién tardia
a causa de cianosis de larga evolucion, como la trombosis cerebrovascular a
causa de la policitemia, es muy poco frecuente en la actualidad. Ademas, otras
manifestaciones de cardiopatias congénitas ciandégenas como hemoptisis
secundarias a crecimiento de las arterias bronquiales, embolismo paroxistico, o

abscesos cerebrales, también son infrecuentes.3®

Examen fisico

Los nifios con tetralogia de Fallot tienen un tamafo adecuado y apariencia
normal, si no presentan microdeleccion del cromosoma 22. La falla en el

crecimiento se puede dar en el tiempo y a la vez ir presentando cianosis. La
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osteoartropatia pulmonar hipertrofica, la cual se puede desarrollar tardiamente en

los pacientes no reparados en la infancia.®®

Ademas del grado variable de cianosis, el examen fisico revela un soplo
sistdlico de moderada intensidad, el cual se ausculta mas fuerte entre el segundo
y el tercer espacio intercostal, que se irradia a la axila. La intensidad del soplo
puede ir decreciendo con el aumento de la obstruccién y desaparecer durante las
crisis de hipercianosis. El segundo ruido puede llegar a ser unico con la cianosis
severa, por el avance en la lesion de la valvula pulmonar, mientras el segundo
ruido puede dividirse si la cianosis no es severa, especialmente en la presencia de
estenosis en las ramas de las arterias pulmonares y una valvula pulmonar
relativamente normal. Otros estigmas de cianosis cronica que se pueden
identificar durante examen fisico, son los dedos en palillos de tambor, que se
presentan en casos avanzados y poco comunes actualmente. Los pacientes
denominado Fallot rosado, pueden presentar sintomas y signos de sobre

circulaciéon pulmonar e insuficiencia cardiaca.?®

Placa de torax y electrocardiograma

La tipica silueta cardiomediastinal es conocida también como “corazén en
bota”. Esta tipica, pero no universal, apariencia radiografica es causada por la
hipertrofia ventricular derecha, la cual tiende a ser exagerada en el tiempo por el
proceso progresivo de la hipertrofia. Ademas, los campos pulmonares usualmente
se observan con hipoflujo pulmonar en relaciéon con el grado de cianosis. Observar
marcas vasculares pulmonares en presencia de severa OTSV, sugiere otra fuente
de flujo sanguineo pulmonar, como arterias colaterales. El arco adrtico derecho se
presenta en el 25 por ciento de los casos. El EKG demuestra una hipertrofia

ventricular derecha, la cual puede ser dificil de diferenciar en etapa neonatal.3°
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Estudios de laboratorio

La policitemia se ha visto en muchos nifios con cianosis cronica, si esta, se
encuentra ausente, se debe sospechar anemia por deficiencia de hierro. Muetras
sanguineas para determinar deleccion del brazo largo del cromosoma 22
(22911.2) debe ser una prueba rutinaria para los pacientes con patologias
conutruncales. Quiza el 10 por ciento de los pacientes con tetralogia de Fallot con
estenosis tienen alguna deleccion cromosdmica. Siendo este el sindrome mas
comun causante de tetralogia de Fallot. Hay una alta incidencia en pacientes con
tetralogia de Fallot y atresia pulmonar, que pueden presentar un arco adrtico
derecho y/o anomalias del origen de la subclavia izquierda. La presencia de esta
microdeleccién se ha asociado a cursos posoperatorios mas dificiles después de
cirugias correctivas de patologias conotruncales. La identificacion permite realizar
consejo genético a los padres para proximos embarazos e identificar ademas otros

organos y sistemas que se pueden ver afectados.*’

Ecocardiograma

Como en la mayoria de los diagndsticos de cardiopatias congénitas, el
ecocardiograma es la herramienta diagndstica mas utilizada en la tetralogia de
Fallot con estenosis pulmonar. La identificacion de las caracteristicas anatomicas
mas importantes, incluyendo el numero y localizacion de las comunicaciones
interventriculares, la naturaleza de la obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho, la anatomia de las ramas pulmonares y el patrén de las arterias

coronarias.*8

Se debe realizar cuidadosa visualizacion del septum interventricular, para la
cual se debe realizar, identificando comunicaciones interventriculares pequefas
musculares, ya que pueden causar importantes consecuencias hemodinamicas en

el posoperatorio temprano.*?
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Asi pues es importante determinar la anatomia del septum interatrial. Un
foramen oval permeable o una CIA ostium secundum pequefia es utilizada en el
posoperatorio temprano para permitir la descompresion izquierda. Por otra parte,

una CIA ostium secundum grande debe reducirse de tamario.*!

Cateterismo cardiaco.

Sin duda alguna, angiografia sigue siendo un método de diagndstico de alta
precision que puede identificar todas las caracteristicas anatdomicas importantes
de la tetralogia de Fallot. Las ramas pulmonares y las arterias coronarias se
identifican adecuadamente por angiografia. Actualmente la angiografia se indica
cada vez menos, ya que ha sido remplazado por el ecocardiograma, en la mayoria
de los casos de tetralogia de Fallot. A pesar que la angiografia es invasiva y
requiere transportar al paciente que en algunas ocasiones esta criticamente
enfermo, sigue siendo una herramienta diagndstica adecuada si existe alguna
sugerencia de multiples fuentes que suplan el flujo pulmonar. La presencia de
colaterales aortopulmonares originadas de la aorta ascendente, aorta
descendente, arco transverso o vasos braquiocefalicos se deben determinar por
angiografia. También se puede realizar angiografia con el fin de realizar una

valvuloplastia pulmonar con balon.3°

Atencion médico-quirurgica
Manejo médico

La tetralogia de Fallot es una enfermedad, cuyo tratamiento es quirurgico, y
el manejo médico esta disefiado para optimizar a los pacientes candidatos a
cirugia. Los objetivos del manejo médico son permitir el crecimiento y desarrollo
del nifo hasta que se lleve a cabo la cirugia, y prevenir las crisis de hipercianosis y
las complicaciones derivadas de esta situacion. Los nifios que mantienen una
saturacion arterial alrededor de 80 por ciento y un crecimiento y desarrollo normal,
pueden esperar de forma segura una cirugia electiva. Si estas caracteristicas no

se logran mantener, se debe realizar la cirugia de caracter urgente.
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La piedra angular del manejo preoperatorio es mantener al paciente en un
adecuado estado de hidratacién. Asegurar que estos nifilos estan en un adecuado
régimen de alimentacidon es muy importante, y evitar prolongados periodos de
ayuno. Esforzarse en evitar contactos con personas portadoras de infecciones
virales. Los virus respiratorios, como el virus sincitial respiratorio, pueden
desencadenar una crisis hipercianética, requiriendo el paciente una cirugia de
emergencia. De igual forma, una diarrea puede también desencadenar una crisis
hipercianodtica. La cirugia de emergencia, bajo condiciones de procesos virales,
incrementan considerablemente la morbilidad y mortalidad del procedimiento. En
ausencia de enfermedad pulmonar, el oxigeno usualmente no es necesario, por lo
cual, el requerimiento de esta terapia en un nifio con saturaciones de oxigeno
estable, sugiere la necesidad inminente de cirugia. Los beta bloqueadores como el
propanolol, se han utilizado en el manejo ambulatorio de pacientes portadores de
tetralogia de Fallot. El efecto benéfico de los betas bloqueadores, se ha atribuido a
su accion cronotrépica negativa, el cual incrementa el llenado ventricular y
disminuye la frecuencia cardiaca. En general, los betas bloqueadores,
proporcionan un pequefo margen de seguridad, para el manejo ambulatorio de
estos pacientes y a la vez sugiere un abordaje quirdrgico mas pronto. Sin
embargo, el uso preoperatorio del propanolol, aparenta no tener un efecto adverso
perdurable después de la cirugia, a pesar del soporte adicional con inotrépicos o
marcapaso temporal, para superar los efectos depresivos residuales leves en la
funcién miocardica o del ritmo cardiaco.®® Los diuréticos estan contraindicados en
la tetralogia de Fallot cianégena; sin embargo, en los pacientes llamados Fallot
rosado, con un flujo pulmonar no restrictivo, pueden requerirlo como manejo de la

insuficiencia cardiaca congestiva.®®

Las crisis hipercianéticas son una emergencia real, con lesion a 6rgano
blanco, particularmente a nivel cerebral, por la oxigenacion criticamente baja. Los
principios basicos de tratamiento incluyen: fluidos intravenosos, morfina u otros

sedantes y oxigeno. Colocar al nifio con las rodillas pegadas al pecho puede
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elevar las resistencias vasculares sistémicas con incremento del flujo pulmonar. El
uso intravenoso de beta bloqueadores, como el esmolol o alfa agonistas como la
fenilefrina, puede utilizarse temporalmente, pero la necesidad de estos
medicamentos sugieren la necesidad urgente de la cirugia. La intubacién y la
ventilacion con presidn positiva, también pueden incrementar la oxigenacion, este
procedimiento también sugiere la necesidad de realizar la cirugia de caracter

urgente.3°

Manejo quirurgico

Los objetivos de la cirugia son los siguientes:

1) cerrar las comunicaciones intracardiacas

2) proveer flujo pulmonar lo menos obstructivo posible

3) mantener una funcién normal del ventriculo derecho

4) mantener un funcionamiento normal de la valvula pulmonar y de la valvula
tricuspide

5) mantener un ritmo sinusal con la minima morbimortalidad.3°

Las indicaciones para la cirugia urgente en tetralogia de Fallot son:

1) a dependencia de prostaglandina en el neonato, en pacientes que nacen con
una obstruccidon severa del tracto de salida del ventriculo derecho por

estenosis fija.

2) aumento de la cianosis, la obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho, algunas veces empeora progresivamente en las primeras semanas o
meses de vida, usualmente a causa de un aumento del musculo en el tracto de
salida del ventriculo derecho y en otras por aumento de la estenosis valvular
pulmonar. Esto puede resultar en una progresiva disminucion de las
saturaciones en reposo al nacer, las cuales pueden ser mayores al 90 por

ciento y disminuir a saturaciones menores de 80 por ciento a 75 por ciento.
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3) las crisis de cianosis se observan usualmente en nifios agitados, en este
periodo la saturacion arterial puede caer a rangos tan bajos como entre 20 —
30 por ciento. Esto puede resultar en una lesion cerebral irreversible en la

muerte.*

La tendencia predominante para el tiempo adecuado para realizar una
cirugia correctiva electiva oscila entre los 4 y 6 meses de edad.5' Por otra parte,
existe menos consenso cuando es el momento idoneo para realizar la cirugia en
neonatos e infantes sintomaticos. Algunos se abocan a realizar la reparacion
primaria en infantes sin importar la edad y otros centros adoptan la politica de
realizar la cirugia en los infantes al momento de presentacion y diagndstico,
incluyendo los neonatos.®' Los defensores de la reparacién primaria temprana,
indican que este abordaje limita la duracion de la exposicion de estos nifios a la
cianosis y asi disminuir las complicaciones. Ademas, la reparacion completa inicial
evita el desgaste que puede sufrir el paciente, entre el tiempo inicial al realizar la
colocacién de la derivacion sistémico — pulmonar y la reparacidon completa.
Ademas, se ha manifestado que la carga de presiéon del ventriculo derecho, en
combinacion con la hipoxia cronica, crea un sustrato en el miocardio del ventriculo
derecho, lo que predispone a arritmias y disfuncién diastélica en pacientes que

esperan largo tiempo a que se les realice la cirugia correctiva.®?

By pass cardiopulmonar

La reparacion completa se puede realizar casi siempre haciendo una
canulacion bicaval y by pass cardiopulmonar continuo. Se efectua una
esternotomia media y el pericardio es abierto a la izquierda de la linea media y se
mantiene referido. La aorta es separada de la arteria pulmonar principal y de la
arteria pulmonar derecha, y si hay derivaciones, se disecan sin electrocauterio. La
aorta se canula alto con una canula recta y flexible, y ambas cavas se canulan con

canulas metalicas con angulo recto, y se da inicio al by pass, enfriando a
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hipotermia moderada. Mientras se enfria, se colocan rumeles a ambas cavas, se
divide la derivacion sistémico — pulmonar, y se liga el ductus arterioso. Al llegar a
la temperatura adecuada, se realiza el clamp de la aorta y se administra la
cardioplegia en la raiz de la aorta. Se coloca el vent en el atrio izquierdo a través

de la vena pulmonar o por el foramen oval se coloca un aspirador.2®

Reparacion

Accesar la comunicacion interventricular y los musculos que generan la
obstruccidon del tracto de salida del ventriculo derecho, se logra por medio de la
atriotomia derecha o por una ventriculotomia derecha en el area del infundibulo.3”
A través de la atriotomia derecha, la couminicacion interventricular, esta
directamente por debajo de la valva septal de la valvula tricuspide, ademas se
logra observar en la porcion inferior los haces musculares parietales y el septum
infundibular. Via ventriculotomia derecha, el septum infundibular se visualiza con
la comunicacion interventricular, en la porcién profunda de la punta inferior del

tabique infundibular y la valvula aértica en la superficie posterior.

El abordaje a través de la ventriculotomia, muestra los haces musculares
parietal y septal, ubicados en el receso lateral arriba del septum infundibular, a la
derecha y a la izquierda del paciente respectivamente. Los haces musculares
parietales que obstruyen son disecados del repliegue infundibular y resecados a 4
o 5 mm de la comunicacién interventricular y el anillo aértico (hacia la pared libre
del ventriculo derecho). Un segmento de musculo es removido de esta
localizacion, particularmente en pacientes grandes quienes pueden tener una
cantidad importante de haces musculares hipertréficos causando la obstruccion,
algunas veces una simple incision en esta area es suficiente en pacientes
pequefos. La obstruccion por la extensién de los haces musculares desde el
septum infundibular en su borde septal (a la izquierda del paciente) que
contribuyen a la obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, pueden ser

resecados o incididos de ser necesario.
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La comunicacién interventricular se puede reparar con Gore-Tex o Dacrén,
una vez medido adecuadamente el tamafio de la misma. Utilizando sutura de
polipropileno con técnica de puntos separados o sutura continua. Algunos puntos
criticos de la anatomia se deben apreciar al cerrar la CIV completamente y
minimizar el chance de complicaciones. Anterior y superior los puntos se deben
colocar en el tejido fibroso del anillo de la valvula aodrtica, para evitar CIV residual
en esa region. Inferiormente, si se presenta una banda de tejido membrano-fibroso
o un haz muscular prominente del borde posterior de la trabécula septomarginalis,
los puntos de sutura se pueden colocar con seguridad en esta area. En ausencia
de dichas estructuras, las suturas se deben colocar hacia el borde del ventriculo
derecho, evitando el septum interventricular donde pasa el haz de His. En
ausencia de un borde posterior de la trabécula septomarginalis bien desarrollada,
la sutura se debe colocar debajo de la valva septal de la valvula tricuspide. Si la
sutura utilizada es continua, esta debe colocarse a través del anulus de la
tricispide, excepto en la zona donde se encuentra el tejido de conduccién donde
la sutura es colocada a pocos milimetros del anulus, para asi evitar lesionar el
nddulo atrioventricular. Si la técnica utilizada para cerrar la comunicacion
interventricular, es sutura continua, debe ser tipo colchonero para estar seguro

que se logra un cierre completo del defecto.3?

Después de resecar los haces musculares, que causan la obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho, la valvula pulmonar se puede probar con
dilatadores. Esta prueba se puede efectuar por medio de los dos abordajes
transatrial o por la ventriculotomia derecha. Si la valvula pulmonar fuera muy
pequefia se hace una incisiéon longuitudinal en la arteria pulmonar principal,
colocando en cada borde una sutura. La valvula se inspecciona y se le realizan
comisurotomias amplias, se prueba de nuevo y si todavia se observa una valvula
pequenfa, es indicacion de un parche transanular y una comisurotomia anterior. Si
la comunicacién interventricular fue cerrada, a través de la ventriculotomia, la

incisién en la arteria pulmonar y la incision en el infundibulo se uniran a través de
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la comisura anterior. Si el abordaje para cerrar la CIV fue por el atrio derecho, la
incision a través del anulus de la valvula pulmonar puede algunas veces ser
limitado, con una extension de 2 a 8 mm debajo del anulus, y adicionalmente se
puede resecar musculo, que esté causando obstruccion del tracto de salida del

ventriculo derecho, desde la arteria pulmonar principal.3°

La decision de colocar un parche transanular en el tracto de salida del
ventriculo derecho, se basa en la determinacion del valor Z, obtenido de
transformar el anillo pulmonar en mm, al niumero de derivaciones estandar y su
comparacion con el valor normal del anulus de la valvula pulmonar para el area de
superficie corporal del paciente. Si el anulus pulmonar y la arteria pulmonar
principal son mas de dos o tres derivaciones estandar por debajo de lo normal, el

parche transanular esta indicado.*'

Parte de la reconstruccion de la arteria pulmonar, y el tracto de salida del
ventriculo derecho, se puede realizar después de retirar el clamp de aorta, usando
los aspiradores de la bomba de circulacién extracorpdrea en la porcién distal de la
arteria pulmonar y en el TSVD. La incisién en la arteria pulmonar y cualquier
extensién transanular se cierra con un parche fresco autélogo de pericardio. La o
las estenosis de las ramas pulmonares son corregidas en este momento. El
abordaje quirurgico es trazar una linea recta desde el apex de la incision, a través
de la estenosis de la rama pulmonar, hasta la valvula pulmonar para evitar colocar
el parche de pericardio de forma angulada; para este tipo de suturas se

recomienda utilizar polipropileno 7-0.3°

Después de separar al paciente del bypass cardiopulmonar, se efectua una
medicion directa de las presiones del ventriculo derecho y del izquierdo, con una
aguja 21 conectada a una linea de medicién de presion. Si la relacion de presién
ventriculo derecho/ventriculo izquierdo (VD/VI) es mayor a 0.7 el ecocardiograma
transesofagico se debe realizar con especial cuidado, tratando de determinar en

todo momento el area de obstruccion residual. Si la obstruccién esta a nivel del
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anulus, se le debe colocar al paciente de nueva en bypass cardiopulmonar y
recolocar el parche transanular nuevamente. Si la estenosis es subvalvular se
puede solo recolocar el parche en el area infundibular, inmediatamente debajo del
anulus y extendiéndose de 10 a 12 mm. Debido a la alta incidencia de taquicardia
ectopica de la union después de la reparacion de tetralogia de Fallot e
independientemente del ritmo después de salir de by pass, se deben colocar

cables temporales para marcapaso atriales y ventriculares.>?

Manejo posoperatorio

La mayoria de los pacientes tienen un posoperatorio adecuado. Por lo
general, se utiliza un soporte inotropico con dopamina a bajas dosis y con
frecuencia es posible extubar al paciente entre 12 y 48 horas posoperatorias. Se
puede observar ocasionalmente un sindrome de bajo gasto cardiaco en el
posoperatorio, por causa de una disfuncion ventricular derecha. Después de la
reparacion de la tetralogia de Fallot, el ventriculo derecho puede presentar una
disfuncion diastolica severa, la cual puede producir una fisiologia restrictiva,
causando un llenado ventricular disminuido, lo que genera que el ventriculo se
comporte como un conducto pasivo para el flujo pulmonar.®* Se debe contemplar
dentro de las causas de la disfuncion ventricular se incluyen la insuficiencia
pulmonar, la presencia de ventriculotomia derecha y lesiones residuales
hemodinamicamente significactivas, como tenia la comunicacion interventricular u
obstrucciéon del tracto de salida del ventriculo derecho. La disfuncién ventricular
derecha genera un aumento en la presién del atrio derecho, la cual se acompafna
de manifestaciones clinicas como crecimiento hepatico, edema, evidencia de bajo
gasto cardiaco (disminucion de la temperatura cutanea; elevacion del lactato y
disminucién del gastourinario). La disfuncién ventricular derecha, después de la
reparacion de la tetralogia, es transitoria y responde al uso de inotropicos vy
diuréticos. Ademas, con el soporte ventilatorio se puede inducir una alcalosis
respiratoria leve y bajas presiones ventilatorias, lo que puede utilizarse en

disminuir las resistencias vasculares pulmonares y la poscarga ventricular
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derecha. En la reparacion primaria temprana se puede considerarse dejar de

rutina una pequefia comunicacion interatrial.®

La taquicardia de la union ectépica no es infrecuente después de la
reparacion de la tetralogia de Fallot, en especial después de las primeras horas
posteriores a la cirugia. Cuando esto ocurre, se caracteriza por una disociacion AV
con una frecuencia de la union mayor a 230 latidos por minuto. Se describe hasta
en un 22 por ciento en pacientes sometidos a esta cirugia, y se asocia a reseccion
de haces musculares, mas que a una simple transeccion de los mismos en el
tracto de salida del ventriculo derecho, altas temperaturas durante el by pass
cardiopulmonar y abordaje transatrial para el cierre de la comunicacién

interventricular.

Los autores concluyen que evitando una reseccion muscular excesiva en el
TSVD y minimizando la traccién durante la exposicién de la CIV, se logra reducir la
incidencia de la taquicardia ectopica de la union. El tratamiento contempla
disminuir la temperatura corporal a 34 o 35° C; reducir las dosis de inotropicos,
“marcapasear” a una frecuencia mayor que la frecuencia de la uniéon y administrar
agentes antiarritmicos. Utilizar amiodarona con una dosis de carga en 2 a 4 horas,

seguida de una infusion, es el tratamiento adecuado en este tipo de arritmia.>®

Las lesiones residuales después de la reparacion de la tetralogia de Fallot,
pueden incluir CIV u OTSVD significativa. Una CIV residual pequefia de 3 a 4 mm,
puede ser bien tolerada en pacientes reparados de comunicaciones grandes con
flujo izquierda a derecha (CIV, tronco arterioso), pero no asi, después de la
reparacion de la tetralogia de Fallot. La pobre tolerancia a las comunicaciones
residuales, con flujo izquierda a derecha, puede ser la combinacién de varios
factores, como la insuficiencia pulmonar, la disminucién en la compliance de los
ventriculos, el aumento subito del volumen de llenado en el ventriculo izquierdo,

en especial en los neonatos e infantes.
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La presencia de CIV residual se puede identificar con el ecocardiograma
transesofagico, por una presién elevada en el atrio izquierdo y es muy sugestivo si
al colocar un catéter en la arteria pulmonar y al medir la saturacion de oxigeno es
mayor a 80 por ciento. La OTSVD residual es tolerada usualmente en el
posoperatorio inmediato, pero a largo plazo se asocia a taquiarritmias

ventriculares y la necesidad de una reoperacion.3®

Morbilidad

Las complicaciones mas significativas después de la reparacién de la
tetralogia de Fallot son las arritmias, la CIV residual, los bloqueos. El bloqueo que
requiere un marcapaso se reporta entre el 0 a 2 por ciento y puede presentarse
después de la cirugia. Se ha notado que los bloqueos transitorios en el
posoperatorio temprano son un factor de riesgo para llegar a desarrollar bloqueos
tardios. Otras complicaciones incluyen lesiones de nervio frénico, quilotérax y

dehiscencia de la herida quirtrgica y esternon.>?

Mortalidad

La tasa de mortalidad para la cirugia correctiva de la tetralogia de Fallot ha
disminuido en forma sostenida desde el 40 por ciento reportado por el Doctor
Lillehei inicialmente. Entre 1955 y 1960, la tasa de mortalidad temprana en 250
pacientes operados en la Clinica de Mayo fue de un 20 por ciento. La tasa de
mortalidad disminuyd al 4.9 por ciento entre 309 pacientes operados en Stanford
entre 1960 y 1982. Sin embargo, la edad promedio de reparacion en esta época
fue alta, se reporté en una serie la edad promedio entre 658 pacientes a quienes
se operd entre 1958 y 1977 en 12,2 anos. Hubo una mayor mortalidad inicialmente
con el advenimiento de la cirugia infantil y neonatal defendida inicialmente por
Paul Ebert, Brian Barret-Boyes y Aldo Castafieda. Una de las primeras series de
reparacion de tetralogia de Fallot en infantes y nifilos pequefos fue en el Hospital
de Nifios de Boston entre 1972 y 1977, fue notable los buenos resultados a largo

plazo, pero con una mortalidad temprana de 14 por ciento. Sin embargo, los
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avances hechos en las ultimas tres décadas en técnicas quirdrgicas, manejo
anestésico y cuidado perioperatorio, han disminuido drasticamente la mortalidad
en infantes y neonatos operados de tetralogia de Fallot. Roger Mee vy
colaboradores reportaron una mortalidad hospitalaria de 0,5 por ciento entre 366
pacientes operados en el periodo entre 1980 y 1991, usando el abordaje
transatrial y transpulmonar. El Hospital de Nifos de Chicago reporté 0 por ciento
de mortalidad en una serie de 102 nifios operados con una edad promedio de 5,9
meses, entre el periodo de 1997 al 2004. Las series mas recientes de infantes y
neonatos reparados de tetralogia de Fallot, reportan rangos de mortalidad entre 0

a 3 por ciento.

La tasa de sobrevida a largo plazo en pacientes operados de tetralogia de
Fallot es excelente, incluso en los pacientes que fueron operados en la primera
época. La supervivencia actual a 32 afos plazo de 163 pacientes que
sobrevivieron 30 dias después de la cirugia correctiva completa de la tetralogia de
Fallot en la Clinica de Mayo desde 1960 fue de un 86 por ciento, con una tasa
esperada de 96 por ciento en una poblacion de control emparejados por edad y
sexo. De forma similar, en 1997 se reporté un grupo de 658 pacientes, a quienes
se les realiz6 cirugia correctiva completa, una tasa se sobrevida actual de 89 por

ciento a 30 afos plazo.>?

Reoperaciones tempranas o reintervenciones

El ventriculo derecho puede tolerar la sobrecarga de volumen por la
insuficiencia pulmonar por varios afos; por lo tanto, la reoperacion por IP en forma
temprana es poco frecuente. La indicacion mas comun, para una reintervencion
temprana después de una cirugia correctiva de tetralogia de Fallot, es la
obstruccidn del tracto de salida del ventriculo derecho residual. La estenosis

residual puede ser a nivel infundibiular, valvular o en las ramas pulmonares.
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Cuando la estenosis se presenta en las ramas pulmonares, en algunas
ocasiones, es posible dilatar con un balén por cateterismo o colocando un stent.
La incidencia de reoperaciones es muy variable segun la poblacién de pacientes.
La experiencia colectiva con pacientes a quienes se han operado en forma
electiva, tienen una baja tasa de reintervenciones. El Doctor Mee, y sus colegas
en Australia, reportaron en 1991 a 5 y 10 afnos un 95 por ciento de los pacientes
libres de reoperaciones. El grupo del Hospital de Nifios de Texas reporté una tasa
de reoperaciones tempranas del 3 por ciento. En un grupo serie de 90 pacientes, a
quienes se les realizé reparacion primaria correctiva de tetralogia de Fallot, con
edades menores de 4 meses, la tasa de reoperacion fue del 8 por ciento y 14 por
ciento, requirieron caterismos intervencionales en una media de seguimiento de
4,7 afnos. Por el contrario, en una serie de reparacion primaria en neonatos
sintomaticos, la tasa de reoperacion ha sido reportada tan alta como un 30 por
ciento. Sin embargo, un estudio comparativo de tasas de reoperaciones en
obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, entre reparaciones
primarias y reparacién por etapas, durante 20 anos, termind encontré que el

tiempo libre de reintervencion quirurgica no fue estadisticamente significativo.

La cantidad de obstruccién residualm al finalizar la reparacioén inicial, se
puede medir por la relacién de presién entre VD/VI, la cual esta directamente
relacionada con la incidencia de reoperaciones. Un estudio de la Universidad de
Alabama, Birmingham en 1982 demostré que la relacién de presién VD/VI mayor a
0,85 estaba asociada a 2,5 veces mayor de muerte y 7,3 veces mayor riesgo de

reoperacion.
Otras indicaciones para reoperacioén temprana incluyen la CIV residual, la

CIA residual, aneurisma del TSVD, insuficiencia tricuspidea severa, bloque

cardiaco, lesion del nervio frénico y quilotorax.>3
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Resultados a largo plazo
Arritmias

Las arritmias supraventriculares y ventriculares son relativamente
infrecuentes después de la reparacion de la tetralogia de Fallot, pero pueden ir
incrementando su frecuencia conforme va pasando el tiempo después de la
cirugia.® Algunos estudios con seguimiento de pacientes por mas de 20 afios, han
reportado la incidencia de arritmias que requieren tratamiento después de la
cirugia correctiva de tetralogia de Fallot, entre un 2 por ciento a 4 por ciento por
fibrilacion atrial o flutter, 3 por ciento a 4 por ciento por taquicardia ventricular
sostenida y 2 por ciento a 4 por ciento por muerte subita. EI monitoreo Holter, de
24 horas permite detectar un alto porcentaje de arritmias, detectando hasta un 19
por ciento con taquicardia ventricular sostenida y un 23 por ciento de fibrilacién
atrial o flutter. Después de la reparacion de tetralogia de Fallot, la presencia de
arritmias esta asociada con presiones y volumenes aumentados en el ventriculo
derecho, disminucién de la fraccidon de eyeccion del ventriculo izquierdo y/o
ventriculo derecho, insuficiencia pulmonar, y otras lesiones del tracto de salida del
ventriculo derecho como aneurismas o estenosis. Gatzoulis y colaboradores
encontraron que la insuficiencia pulmonar se asocia mas a taquicardia ventricular
y muerte subita; mientras que la insuficiencia tricuspidea estd asociada a la
fibrilacién atrial o al flutter atrial. Estos mismos investigadores demostraron que un
ensanchamiento del complejo QRS en el EKG es un marcador prondstico de
taquicardia ventricular o muerte subita, y un QRS con una duracion mayor a 180
mseg es un predictor sensible de arritmias ventriculares potencialmente

mortales.%®

La cirugia por arritmia se suele realiza por taquiarritmias atriales. Las mas
frecuentes son la taquicardia de entrada atrial, la fibrilacion atrial y el flutter. El
flutter atrial es tratado con crioablacién o ablacion por radiofrecuencia en el istmo
del atrio derecho. La fibrilacion atrial paroxistica se trata con procedimiento de

maze en el atrio derecho. Las arritmias mas comunes después de la cirugia de
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maze, son la arritmia de la unién o bradicardia sinusal, las cuales pueden requerir

un marcapaso permanente.

Remplazo valvular tardio

Los criterios standard para el remplazo valvular pulmonar tardio como
manejo de la insuficiencia pulmonar después de la reparacién de la tetralogia de
Fallot, aun no se han adoptado ampliamente, resultando en un gran rango de
reportes. Las imagenes de RMI han ido incrementando su uso en determinar el
crecimiento del ventriculo derecho, aunque las recomendaciones para el recambio
valvular pulmonar basado so6lo en este criterio no son uniformes. En muchos
casos, el remplazo valvular pulmonar, puede esperar a una reduccién en el
tamafio del ventriculo derecho; sin embargo, hay un punto en el crecimiento del
ventriculo derecho en el cual es improbable que se produzca un retorno o
normalizacion del tamafio del mismo. Algunos reportes apoyan el concepto de una
reduccion del tamafo del ventriculo derecho sin normalizacién, cuando el
remplazo de la valvula pulmonar se realiza presentando este ventriculo un
volumen diastdlico final por encima de 160 a 170 ml/m2.5” Mas alla del impacto en
las dimensiones del ventriculo derecho, el remplazo valvular pulmonar disminuye
la insuficiencia tricuspidea, mejora los sintomas y en algunas ocasiones mejora la
funcion del ventriculo derecho. Por otra parte, el efecto en la duracién del QRS y la
incidencia en arritmias ventriculares estad menos establecido.®® Segun la literatura,
se puede considerar remplazar la valvula pulmonar después de reparar la
tetralogia de Fallot, cuando se documente un crecimiento progresivo del ventriculo
derecho (mayor a 150 ml/m?) y disfuncion ventricular derecha, particularmente en
la presencia de insuficiencia tricuspidea y disminucion de la tolerancia al

ejercicio.?®
Vliegen y colaboradores, usando RMI en pacientes antes y después del

remplazo valvular pulmonar, encontraron una disminucion en el volumen diastolico

final del ventriculo derecho, al igual que una disminucién en el volumen sistélico
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final del mismo ventriculo y un aumento de la fraccion de eyeccién del VD,

después del remplazo valvular.%®

La insuficiencia pulmonar es la indicacion mas comun de reoperacion
tardia. Los beneficios de la reoperacién temprana (adolescentes o adulto joven) se
ha reportado. Las opciones de prétesis pulmonares incluyen bioprotesis
(pericardio o porcina), valvula tipo bivalva de politetrafluorotileno, conductos tipo
hominjerto y otros conductos (porcino sin suturas, porcino con polietileno y yugular
bovino). La durabilidad comparada entre valvulas porcinas y de pericardio es
similar, y se prefieren en adultos, particularmente por que facilitan en un futuro un
remplazo valvular pulmonar via percutanea. Las valvulas tipo bivalva de
politetrafluorotiieno son relativamente nuevas y no hay muchos datos
prospectivos. El remplazo percutaneo después de este tipo de valvula no es
posible. Los conductos extracardiacos se tratan de evitar en lo posible, pues su
principal roll es en la tetralogia de Fallot con atresia pulmonar. La adecuada
durabilidad de los homoinjertos en infantes y nifilos pequefos, hace de este tipo de
conducto el preferido para este grupo de pacientes. La durabilidad de los
homoinjertos es mejor en posicion ortotopica comparada con una posicion
extracardiaca. La durabilidad de los homoinjertos y los conductos de yugular
bovino en lactantes y nifos pequefios es similar, pero dada la limitada
disponibilidad de homoinjertos, hace que el conducto bovino sea muy utilizado. La
durabilidad de los homoinjertos en adultos es inferior a las valvulas estandar y las
bioprotesis sin suturas. Las valvulas mecanicas en la posicion pulmonar son
infrecuentemente utilizadas, y se considera en pacientes quienes requieren
anticoagulacién con warfarina por otras razones o cuando se han realizado

multiples operaciones previas.

La insuficiencia tricuspidea puede ser secundaria a la dilatacién del
ventriculo derecho debido a la insuficiencia pulmonar, o relacionado a
anormalidades de la valvula por defectos del parche de la CIV o disrupcion de las

cuerdas tendineas en la reparacion inicial. La insuficiencia tricuspidea puede
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también ser secundaria a un marcapaso permanente o a un cardiodesfibrilador. La
reparacion de la valvula tricuspidea puede ser con una anuloplastia con anillo, una
bolsa de tabaco o puntos excéntricos. El remplazo de la valvula tricuspide se
requiere si las técnicas previas no son efectivas o existe una anomalia mayor de

las valvas de la misma. El riesgo de esta cirugia es muy alto.

La dilatacién de la aorta ascendente es comun en la tetralogia de Fallot,
particularmente en adultos. La diseccion y ruptura adrtica son muy infrecuentes en
este grupo de pacientes. La valvula adrtica se preserva en lo posible a pesar de la
dilatacion aodrtica. No existen guias para el manejo de la dilatacion aodrtica en
pacientes portadores de enfermedad cardiovascular congénita. En general, el
remplazo de la aorta ascendente esta indicada; si esta mide mas de 60 mm. Los
senos se dejan intactos si miden menos de 40 mm. El remplazo de la raiz de la
aorta esta indicado si los senos miden mas de 50 mm. El remplazo de la raiz de
aorta, con preservacion de la valvula, se prefiere si existe necesidad de remplazar
la raiz de aorta sin que exista una dilatacién significativa del anillo valvular.
Cuando los senos de valsalva miden entre 40 y 50 mm la técnica se debe

individualizar a cada caso especifico.?’

Necesidades para la atencién de adolescentes y adultos con cardiopatia

congénita.

Los datos y la informacion expuesta hacen evidente el desarrollo de un plan
organizacional para los pacientes portadores de cardiopatias congénitas en

adolescentes y adultos.

Aunque la prestacion de servicios meédicos para nifios con cardiopatias
congénitas esta bien estructuradas en paises desarrollados, los servicios clinicos
para adultos son comparativamente escasos. Para atender el nUmero progresivo

de adultos con cardiopatias congénitas, y la creciente complejidad de sus
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patologias, han surgido en algunos paises, centros especializados en cardiopatias

congénitas en el adulto, con un incremento en el volumen de sus actividades.

Canada ha asumido un rol de liderazgo al establecer recomendaciones para
la adecuada organizacion y atencidon de este grupo de pacientes. En 1991, la red
canadiense de cardiopatias congénitas del adulto (CACH siglas en inglés) se

establecid como una de las primeras sociedad nacional, dedicada a los cuidados

de las enfermedades cardiovasculares congénitas del adulto (www.cachnet.ca). La
sociedad cardiovascular canadiense, en colaboracion con la red canadiense de
cardiopatias congénitas del adulto, formaron un panel de expertos en 1996, para
discutir las necesidades de los adultos con enfermedad cardiovascular congénita y
proveer recomendaciones para centros especializados de referencia. Las primeras
guias de manejo fueron presentadas en el congreso cardiovascular canadiense en
1996, se publicaron en el Canadian Journal of Cardiology en 1998, y
subsecuentemente actualizadas en el 2001 y 2009. Similares propuestas
emergieron de la 3222 conferencia de Bethesda en el 2000, la cual se enfoco, en
el personal de salud, pacientes, y agencias gubernamentales con el fin de
promover planes estratégicos para mejorar el acceso y los cuidados médicos
hacia los adultos con enfermedad cardiovascular congénita. Estas acciones fueron
seguidas mas especificamente por el colegio americano de cardiologia, la

asociacion americana de corazén y la sociedad europea de cardiologia.

Las actuales guias de manejo sugieren que aproximadamente la mitad de la
poblacion adulta con cardiopatia cardiovascular congénita se beneficiara de la
atencion especializada en centros para cardiopatia congénita del adulto. Dicha
atencion se recomienda iniciarla generalmente evaluando adultos con diagnostico
ya conocido o sospecha de cardiopatia congénita, seguida de pacientes con
lesiones moderadas, posteriormente lesiones severas, intervenciones quirurgicas
y cateterismos, y la evaluacién de riesgo y apoyo para embarazos y cirugias no

cardiovasculares.
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Los centros integrados regionales de atencidn deben ser equipos
multidisciplinarios, integradas por un cirujano cardiovascular congénito, cardiélogo,
ginecobstetras, radidlogos, anestesiélogos, intensivistas, equipo de profesionales
en el campo psicosocial. Estimaciones con respecto a la poblacién que debe cubrir
un centro regional de atencion de adultos con cardiopatia congénita varia entre 2 a
10 millones de habitantes, identificando 17 centros especializados en Canada, 150

en Estados Unidos y 365 en Europa.’

Estos factores de centralizacion facilitan el acceso a los recursos,
favoreciendo la mejoria continua de los resultados de forma proporcional a la

experiencia adquirida con el aumento del volumen de pacientes atendidos.

Un apropiado numero de centros especializados en cardiopatias congénitas
en el adulto no es garantia de una atencidn 6ptima. Un problema mayor, en el
campo de la cardiopatia congénita en el adulto, es la pequefa proporcion de
pacientes que califican para recibir atencién especializada. En Canada un estudio
identific6 que menos del 25 por ciento de los adultos con cardiopatia congénita
mantenian un seguimiento en un centro especializado y que los tiempos de espera
para acceder a los servicios de salud sobrepasan las recomendaciones
publicadas. Estas estadisticas son preocupantes y han impulsado numerosas
iniciativas educativas con el fin de crear conciencia sobre la necesidad de
mantenerse en control meédico toda la vida y desarrollar estudios que analicen los
factores asociados a una atencion; deficiente y los obstaculos para un seguimiento
a largo plazo. Una barrera comun para realizar la trasferencia de la atencién
pediatrica a adultos, se da por un inadecuado conocimiento inadecuado del
seguimiento de dicha atencion; una escasez de proveedores competentes para el
cuido adecuado de este grupo de pacientes, asi como el apego emocional de los
pacientes y familiares a su equipo médico pediatrico y viceversa. Dar una mayor
credibilidad a la idea que los centros especializados de atencion al adulto con
cardiopatia congénita, con equipos multidisciplinarios ofrecen las mejores

perspectivas y mejores resultados.5°
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El personal y servicio recomendado para un centro regional de atencion a

adultos con cardiopatias congénita se desglosa a continuacion:

Tipo de servicio e Personal requerido

Cardiologo especializado en adulto con e UNnO o varios 24/7
cardiopatia congénita

Cardiodlogo especializado en adulto con e uno o varios 24/7

Cirujano cardiovascular congénito e dos o varios 24/7
Enfermera e una o varias
Anestesiologo cardiovascular e varios 24/7
Ecocardiografia incluyendo ETE e dos o varios 24/7
intraoperatorio

Cateterismo diagnostico o si, 24/7

Cateterismo intervencionista no coronario e si, 24/7
Electrofisiologia/marcapaso/CDFI e UNO O varios
Evaluacion de actividad fisica e Eco cardiograma

¢ Radionuclidos
e Cardiopulmonar
e Metabdlico

e RMI cardiaca

e TAC
Radiologia cardiaca e Medicina nuclear
Equipo multidisciplinario e oObstetricia de alto riesgo

e Hipertension pulmonar
¢ Insuficiencia cardiacal/trasplante
e Genética

¢ Neurologia
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o Nefrologia

e Patologia cardiaca

¢ Rehabilitacion

e Trabajo social

e Consejero financiero

e Servicios vocacionales

Tecnologia e informacion e Bases de datos

e Soporte de bases de datos
e Evaluacién de calidad

e Revisiones/protocolos®®

El plan de transicion de la consulta cardiolégica pediatrica hacia un servicio
de adultos es un desafio. La “adolescencia” no tiene edad limite absoluta y un
grado de flexibilidad es esencial, dependiendo de la madurez intelectual y
emocional del paciente, asi como otras cuestiones como la presencia de
enfermedad coexistente. Una clinica de transicion es altamente necesaria
justificada y valorada, para minimizar la ansiedad del paciente y sus familiares, asi
como para evitar la interrupcién en la prestacion del servicio. Este es el primer
paso para la creacion de un servicio oportuno y eficaz, para una poblacion adulta
con una cardiopatia congénita. A su vez, en calido contemplar que los cardidlogos
pediatricos deben comenzar a informar al paciente y a sus familiares con respecto
a la transiciéon en torno a los 12 afios de edad, con una politica flexible de
transicion a la edad entre los 14 y 16 afos, aunque el traslado al servicio de
adultos puede darse hasta los 18 afios. Cada unidad de cardiologia pediatrica
debe establecer un proceso de coordinacion para enlazar con un centro

especializado los casos de adultos con cardiopatias congénitas.

El paciente y su familia han desarrollado vinculos firmes con el cardiélogo

pediatra de muchos afos, y es muy valido que el cardidlogo pediatra el
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especialista de adultos estén implicados en el servicio de transicion que se debe

dar en sus momentos.

La clinica de transicidon requiere del aporte de la administracion y de otros
profesionales en el area de la salud. La enfermera especializada es clave y debe
tener experiencia en el asesoramiento de los adolescentes y sus familiares,
ademas de ser responsable de la coordinacion que implican los acuerdos de

transicion.

Se debe dar al paciente y a su familia un quien lo elaboré lo mas detallado
posible antes de la transicion. Esta informacion debera incluir datos claves sobre
el tratamiento aplicado durante la infancia. Este proceso de educacion, debe
contemplar los niveles Socioeductivos y de inteligencia emocional porque pasan el
paciente y sus familias de cada individuo. El adolescente y su familia necesitan
entender su condicion cardiovascular, la asistencia a la consulta médica y su
posible prondstico. Deben saber sobre sus medicamentos, los posibles efectos
secundarios y la interaccion con otros farmacos, ademas deben estar plenamente
informados sobre profilaxis de la endocarditis. También requieren orientacién en
temas, como el ejercicio, la anticoncepcién, el embarazo, planificacion de carrera,
viajes y seguros. El paciente debe estar informado de las posibles futuras
complicaciones de su condicion y probables sintomas asociados. Ellos deben
saber como operar proceder dentro del sistema de salud para adultos, para
obtener asesoramiento médico adecuado, en su ambiente diario, asi como cuando
esté fuera de él. Este proceso socioeducativo debe ser manejado de manera
sensible y no puede limitarse a una unica consulta. El paciente debe tener el
espacio para tener conversaciones privadas, solo con el cardidlogo, bien con la
enfermera encargada. Muchos nifios llegan a su adolescencia con poca
comprension de las implicaciones de su estado, debido a la falta de informacion
sobre su padecimiento. Los padres a menudo les resulta dificil dejar ir a sus hijos y
puede ser necesario apoyo para permitir que el adolescente llegue a ser

independiente. Se debe asignar tiempo para discutir temas sensibles como la
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anticoncepcion, la familia, la planificacion, el embarazo, el riesgo recurrente y el

deporte.

El plan de manejo médico, incluyendo el seguimiento, debe basarse en el
estado y pronostico del paciente, la educacion y la disponibilidad de los servicios
médicos locales, los protocolos son muy utiles y el plan tiene que ser comunicado
al médico de atencién primaria y los otros profesionales médicos involucrados (por
ejemplo, la asistencia médica universitaria). La atencién compartida con los
médicos locales es adecuada para muchos pacientes. Esto es importante en
circunstancias especiales, tales como: cirugia o emergencias no cardiacas, esta

comunicacion se debe implementar durante la etapa de transicion.

La atencidn en la etapa de transicion debe ser un proceso gradual, tanto
para el paciente como para los profesionales en ciencias médicas. Es de vital
importancia no suministrar una excesiva abrumadora cantidad de informacién, lo
que puede inducir a la negacién y la falta de asistencia. No se debe pasar
inadvertido la oportunidad de fomentar la discusién entre especialistas pediatricos
y de adultos, tanto médico como quirurgico, y debe haber realimentacion en todos

los equipos involucrados en esta etapa de transicion.

Dado el poco personal con formacion y experiencia en el cuidado de adultos
con cardiopatia congénita, el proceso para desarrollar y emplear las competencias
necesarias para dirigir y coordinar este proyecto en un centro especializado, el
cual culmine en una adecuada atencién clinica, quirurgica, rehabilitacion, e

investigacién, es un proceso a largo plazo.

La unidad especializada se debe ubicar en el entorno de un centro médico
de atencion a adultos, con un grupo multidisciplinario y con fuerte vinculo a un
centro pediatrico. De hecho, todos los centros de cardiologia pediatrica deben
haber definido las vias de atencién para la transferencia apropiada de los

pacientes a un servicio de atencion de adultos con cardiopatia congénita. Cada
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centro especializado debe atender a una poblacion aproximada entre 5 a 10
millones de personas y deben funcionar en asociaciéon a los centros médicos
locales. Los cardidlogos y los médicos de atencion primaria deben establecer una
adecuada relacion de referencia y contra referencia, con la unidad especializada, y
esto debe incluir asistencia telefénica oportuna, consulta informal, referencias
rapidas, asi como colaboracién en el seguimiento de estos pacientes. El centro
especializado debe incluir a cardiélogo(s) con capacitacion en el manejo de
adultos con cardiopatia congénita en un equipo de trabajo conjunto con cirujanos
cardiovasculares, anestesidlogos e intensivistas. Se requiere de ecocardiograma
transtoracico y transesofagico, asi como cateterismo cardiaco diagnédstico y
cateterismo intervencionista. Acceso a un electrofisiélogo con experiencia en el
tratamiento de las arritmias en las cardiopatias congénitas, insercion de
marcapasos, ablacion e implantacién de desfibiladores. Se requiere un radidlogo
con experiencia en RMI y TAC cardiovasculares, una adecuada relacién con el
servicio de obstetricia para el manejo de embarazos de alto riesgo. Un patdlogo
con interés en las malformaciones congénitas es necesario y requerido en la
unidad, asi como un minimo de dos cirujanos cardiovasculares congénitos
asociados a la unidad cardiolégica pediatrica, anestesidlogos entrenados,

intensivistas preparados, equipos quirurgicos y asociado a un centro de trasplante.

Las enfermeras especializadas son cruciales y a menudo proporcionan el
‘pegamento” que une a los diversos componentes de la unidad, asi como la

entrega de una excelente atencién a los pacientes.%’

Perfil de proyecto

Los antecedentes del manejo de los pacientes con cardiopatia congénita en
Costa Rica, se central en los planes de atencion implementados en el Hospital
Nacional de Nifos, pues es el unico centro nacional especializado en la gestion y
tratamiento de estas patologias. Razon por la cual, se hace imperativo plantear la

necesidad de un plan para el manejo de pacientes adolescentes y adultos con
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cardiopatias congénitas. Previo al programa de cirugia cardiovascular, se
implemento el proyecto conocido como unidad cardiaca, en el cual se planted sin
llegar a concretar de forma idénea un plan estratégico, que permitiera desarrollar

esta idea y supliera esta futura necesidad, del sistema de salud costarricense.

Definicién del problema

La cardiopatia congénita es una patologia que requiere de un proceso de
atencién longitudinal en el tiempo; por lo que necesita diferentes ambitos, actores,
escenarios y procedimientos; debido a que dicha enfermedad sera de manejo
crénico en muchas de las diferentes presentaciones, lo cual pone en el panorama
las posibles necesidades que se van a presentar en el corto, mediano y largo
plazo, dentro del marco de la atencidn en salud de nuestro pais, ya que la
medicina evoluciona en aspectos mas especializados y por lo cual plantear las
soluciones con antelacion, de manera cémo deseamos manifestarlas en este

proyecto.

Los avances en la cardiologia pediatrica, y en la cirugia cardiovascular
congénita, han generado un aumento en el numero de adultos portadores de

cardiopatia congénita.?

Un centro regional de atencién a los adultos con enfermedad cardiovascular
congénita, ha sido definido como una unidad de tercer nivel, con todas las
implicaciones, medicas administrativas y de salud presente en ese tipo de

trastornos que pueda permitir la atencion especializada a este tipo de pacientes.%?

Las referencias en el 2001, recomendaron un centro de atencién de adultos
con cardiopatia congénita, entre un rango de 1 a 3 millones o de 1 a 10 millones
de personas en los Estados Unidos de América y Canada.®? El reporte de la Dra.

Ariane J. Marelli en el 2009, sugiere que un centro por 2 millones de habitantes
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puede ser mas realista en alcanzar las necesidades de atencion de esta

poblacién.%

El primer grupo de atencion a los adultos con cardiopatias congénitas se
establecio en 1964, como una combinacion de cardidlogos pediatricos y cirujanos
cardiovasculares. Por su parte, el primer programa dedicado a los adultos con

cardiopatia congénita se establecié a mediados de los afios 70.%°

En nuestro pais, como producto de la mejoras en los aspectos relacionados
con la atencion de los pacientes con cardiopatias congénitas, y una mayor
sobrevida de los mismos se hacen imperativo desarrollar un programa para la
atencion de estos pacientes en los préximos afos, con un adecuado proceso de
transicion a un centro de atencion al adolescente y adulto, con capacidad de

brindarles una atenciéon médica y quirurgica de calidad y sobre todo especializada.

Alternativa de solucion

La atencion en este tipo de esta patologias, y siguiendo las
recomendaciones de la literatura internacional, se plantea como posible alternativa
de crear un convenio de atencion y colaboracion entre dos hospitales nacional o
inmersas en la de seguridad social, Hospital San Juan de Dios y el Hospital
Nacional de Nifios. Su proximidad su capacidad de comunicacion interna lo hace
cumplir con las caracteristicas para desarrollar un centro de atencién del
adolescente y adulto portador de cardiopatia congénita en forma conjunta, ya que
combina a los especialistas requeridos para iniciar un programa de dichas
caracteristicas, con equipos multidisciplinarios e interdisciplinarios. Los centros de
atencion del adulto con cardiopatia congénita se han definido como una instituciéon
de tercer nivel, capaz de proveer servicios especializados.®® Segun esta definicion
la propuesta del manejo conjunto de ambas instituciones, siendo el centro cede el
Hospital San Juan de Dios, es la propuesta mas viable en nuestro medio.
Evidenciando como ventajas la cercania geografica, el cordial trato entre los
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grupos quirurgicos y meédicos, la posibilidad de desarrollar una infraestructura
compartida que permita la facil presencia de cada especialista en la toma de
decisiones sobre los pacientes; de manera que el trabajo en equipo sea la
cotidianidad laboral y cientifica, siendo el objetivo principal el bienestar del

paciente.
Objetivos del proyecto
Objetivo de desarrollo

Desarrollar un centro de atencion del adolescente y adulto portador de
cardiopatia congénita, aprovechando la infraestructura y el recurso humano con el
cual cuanta la Caja Costarricense del Seguro Social, distribuido en el Hospital San

Juan de Dios y el Hospital Nacional de Ninos.

Objetivo de Operacion

Brindar atencion a la poblacion con cardiopatia congénita, con diagndstico

de novo o transferido del centro pediatrico.

Desarrollar atencién en un centro de tercer nivel para los casos con

cardiopatias complejas.

Derivar la atencién de casos de moderada complejidad a centros de

segundo nivel, a siguiendo control con un cardiélogo de adultos.

Referir la atencién de casos de leve complejidad a centros de primer nivel,

para mantener su control médico.

Desarrollar un flujograma de pacientes adecuado, segun su complejidad de

modo que se pueda consultar en forma expedita a los especialistas y estos a su
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vez contra referir a otros médicos de diferentes niveles para mantener el control

meédico sobre estos pacientes.

Crear una base de datos que incluya a cada paciente, la cual permita ser
consultada por el personal de salud y mantenga al dia la informacién médica,
permitiendo desarrollar un expediente virtual o fisico, al que pueda acceder el
paciente y el personal de salud, facilitando las consultas de los servicios de

emergencias.

Desarrollar un centro de consulta a especialistas que facilite el manejo
médico de los pacientes con cardiopatias congénitas, cuando estos consulten a
otro centro médico distinto al centro nacional de atencion del adolescente y adulto

con cardiopatia congénita.

Objetivo de Ejecucién

Recursos

Recurso humano requerido:

Cardiologos adulto/pediatrico con énfasis en CCAA, al menos 2
Radidlogo especialista en TAC y RM cardiovascular, al menos 2
Cardiologo intervencionista, al menos 2

Cirujanos congénitos, al menos 2

Anestesiologo con experiencia en CCAA, al menos 2
Recuperador cardiaco con experiencia en CCAA, al menos 2
Intensivista con experiencia en CCAA, al menos 2
Electrofisidlogo con experiencia en CCAA, al menos 1
Enfermeras especializadas y de programa, al menos 3
Psicdlogo, al menos 1

Trabajador social, al menos 1

Patologo cardiovascular, al menos 1
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Equipos interdisciplinarios

Equipo de trasplante corazén y/o pulmén
Rehabilitacion cardiaca

Ginecologia y obstetricia

Medicina interna

Nefrologia

Hepatologia

Ortopedia

Cuidados paliativos

Recurso material

EKG

Monitoreo Holter

Equipo para prueba de esfuerzo

Ecocardiografia

RMN

TAC

Laboratorio de cateterismo

Laboratorio de electrofisiologia

Implantacion de marcapasos y/o resincronizador

Sala de operaciones
Recursos financieros

Desarrollar el centro de atencidon del adolescente y adulto con cardiopatia
congénita como una unidad programatica o parte del servicio de cirugia

cardiovascular del Hospital San Juan de Dios para poder tener acceso a recurso

financiero como parte del presupuesto de la Caja Costarricense de Seguro Social.
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El proyecto en el plan

El proyecto de desarrollar un centro de atencion del adolescente y adulto
con cardiopatia congénita, va a responder a las necesidades que va a requerir la
poblacion que actualmente esta siendo atendida en el programa cardiovascular en
el HNN, esto por cuanto la sobrevida ha mejorado significativamente, y con la
tendencia a la mejoria en la atencion en este extremo de la poblacion, generara
en el mediano y largo plazo un comportamiento similar al de los paises
desarrollados, es decir, una poblacién adolescente y adulta mayor a la poblacidn
pediatrica, de ahi, que este proyecto es adelantarnos a las necesidades que seran
una realidad en la atencion médico-quirurgica que se presentara en las proximas
dos décadas en nuestro entorno, por lo cual, es incorporar en el plan estratégico
de la Caja Costarricense de Seguro Social, las necesidades, requerimientos y
posibles soluciones a las cuales se va a enfrentar la seguridad social como

instancia responsable de la salud en general del pais.

Definir los bienes o servicios

El centro de atencion para el adolescente y el adulto con cardiopatia
congénita requiere un periodo de formacion, organizacion e inclusion de todos los
especialistas y equipos de apoyo requeridos, con el fin de desarrollar la
metodologia de trabajo mas idénea que permita el inicio de labores en una
plataforma solida desde su inicio, ya que la prestacion del servicio brindado, seran
en el corto, mediano y largo plazo, con la finalidad de consolidar todos los
esfuerzos y verlos cristalizados en una atencién integrada en mejorar la calidad de

vida de los pacientes.

Caracterizar a los clientes o beneficiarios.

El grupo meta al cual se pretende ofrecer los servicios médico-quirurgicos,
corresponde a pacientes de todo el pais con edad mayor a los 13 afos cumplidos;

cuyo diagnéstico de cardiopatia congénita se realice por primera vez en el centro
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de atencion o sea referido de otros centros de atencion secundaria o terciaria, y a
los pacientes trasladados, bajo el proceso de transicion del HNN, vya
diagnosticados y tratados inicialmente en dicho centro médico, sea para control
médico o de evaluacion para procedimientos de cardiologia o de quirurgicos,

evaluaciones ginecoldgicas o de otros equipos de apoyo.

Estimacion de la demanda

Los pacientes con cardiopatia congénita en el adolescente o en el adulto
requieren de varios niveles de atencion, segun la complejidad de la patologia y
experticia del centro de atencidon de 20 al 25 por ciento presentan una complejidad
severa, los cuales demanda supervision, o las intervenciones por especialistas con
una alta experticia en el tema, aproximadamente de un 35 a un 40 por ciento
requieren consulta con expertos. El restante, casi un 40 por ciento, tienen
patologias catalogadas como simples, las cuales pueden no requerir atencién

especializada en la materia para seguir su control.%®

Segun estadisticas, muchos de los pacientes nacidos en la década de 50
con cardiopatias congénitas moderadas o severas fallecieron en forma temprana
antes de alcanzar la edad adulta, con alta mortalidad en la primera semana de
vida.® Los avances en los métodos diagnosticos, manejo médico, técnicas
intervencionistas, cirugia cardiaca congénita, cuidado perioperatorio han dado
lugar a cambios historicos en las caracteristicas demograficas de la poblacion, y
los adultos ahora superan a los nifios con cardiopatias congénitas en una
proporcion de 2:1° La mejoria en la supervivencia, ha permitido una reduccion de
la mortalidad en los grupos etarios mas jovenes, sobre todo en aquellos con
formas severas de la enfermedad cardiaca congénita.’® De 1987 al 2005, se
reporta una reducciéon mayor al 30 por ciento de la mortalidad entre los pacientes
con cardiopatias congénitas en general, con una reduccién de la mortalidad de un
67 por ciento en nifios con cardiopatias complejas.'® Mas del 85 por ciento de los

nifos nacidos con defectos cardiacos se espera que sobrevivan actualmente hasta
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la edad adulta.’ En otras palabras, normalmente, la poblacion con cardiopatias
congénitas esta envejeciendo. Por ejemplo, la edad media de los pacientes con
defectos graves fue de 11 anos en 1985 en comparacién con 17 anos en el 2000.
En ese afio, la edad media de los adultos con cardiopatia congénita fue de 40
afos, con una edad media de 29 afios en aquellos con defectos severos.'?. De
1987 al 2005, la edad promedio de muerte aumenté en 15 afios, pasando de 60 a
75 afos, y la edad promedio de muerte en los pacientes con defectos cardiacos

graves aumento de 2 a 23 afios.°

La estadistica del primer afo de trabajo del programa de cirugia
cardiovascular indica se atendieron a 236 pacientes con cardiopatia congénita, los
cuales requirieron cirugia, estos pacientes se trasladaran al programa para seguir

su control en su adolescencia y en su edad adulta.

Estimacion de la oferta

En la actualidad en Costa Rica no existe actualmente ninguna organizacion
privada, no gubernamental ni publica que brinde estos servicios, pues carecen de

médicos entrenados para atender este tipo de patologias.

Estrategias de promocién.

Divulgar los alcances logrados por el equipo de trabajo del programa de
cirugia cardiovascular del HNN, pondra de manifiesto las necesidades futuras, ya
que con una tasa de sobrevida del 98 por ciento demuestra que el comportamiento
en la atencidon medico-quirurgica de los pacientes con cardiopatias congénitas se

equiparara a los datos registrados por los paises desarrollados.

Presentar las necesidades de atencion, plan estratégico, recursos actuales
e interés de crear una unidad de atencion del adolecente y adulto con cardiopatia
congeénita, a las direcciones médicas del Hospital Nacional de Nifios y Hospital

San Juan de Dios, con el aval de los jefes de servicios de cirugia cardiovascular
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de cada hospital y respaldo de la Gerencia Médica de como enlace entre las

Presidencia Ejecutiva.

Estudio técnico

Tamafo

El tamano del proyecto es ambicioso novedoso, pues grande ya que la
demanda en el corto, mediano y largo plazo va ser muy importante en el medio
nacional, brindando un servicio que no se brinda en nuestro pais actualmente. Se
dispone de la colaboracion y mutuo acompanamiento entre los grupos
cardiovasculares del Hospital Nacional de Nifios y Hospital San Juan de Dios, se
cuenta con la infraestructura del servicio de cirugia cardiovascular del Hospital
San Juan de Dios para el inicio de dicho programa, los insumos y recursos
financieros se deben adjuntar al servicio de cirugia cardiovascular del Hospital San
Juan de Dios, ya que sera el centro cede de esta unidad, cuya capacidad debe
expandirse en forma paulatina y adecuarse a las necesidades que se iran
presentando de acuerdo con la complejidad de los casos que se presentaran en el

futuro.

Localizacion

Al desarrollar la unidad de atencion del adolescente y adulto con cardiopatia
congénita, se plantea como el lugar mas idéneo geograficamente, el HSJD, ya
que, al estar adyacente a un centro de atencion cardiovascular pediatrico, hace
mas expedito la movilizacion de personal de salud y equipo, para la atencién de
los pacientes. Permite la comunicacion y desarrollo de sesiones médicas, y
eventualmente ser la cabeza de un programa que puede desarrollar areas
satélites de atencion en la red nacional de salud, pero a su vez, centralizando la
atencion de mayor complejidad en un centro médico de tercer nivel, que tenga la
capacidad de brindar toda la atencién que requieren las personas portadoras de

estas patologias.

50



Tecnologia

Proceso en la prestacion de servicio

Paso 1:

Paso 2:

Paso 3:

Paso 4:

Paso 5:

Paso 6:

Paso 7:

Identificar el personal de salud interesado en integrar la unidad de

atencion al adolescente y adulto con cardiopatia congénita.

Implementar las medidas ante los entes pertinentes y asi enviar al
exterior al personal de salud requerido a recibir el entrenamiento

necesario.

Desarrollar el proceso de transicion entre la atencién del centro
pediatrico a la unidad de atencion del adolescente y adulto con

cardiopatia congeénita.

Implementar el area fisica para el inicio de operaciones de dicha
unidad, entre el servicio de cirugia cardiovascular y cardiologia en el
HSJD.

Desarrollar las sesiones multi e interdisciplinarias para clasificar a los
pacientes incluidos en la base de datos y asi determinar el lugar de

atencion y seguimiento médico.
Los pacientes de moderada y alta complejidad deben evaluarse en el
centro de atencion en el HSJD para definir su atencién médico-

quirurgica y seguimiento.

Implementar los métodos diagnosticos, procedimientos invasivos y

cirugias requeridas por los pacientes.
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Paso 8. Mantener un seguimiento por el o la enfermera de programa, a los
pacientes sometidos a procedimientos, y al resto que se encuentran
en la consulta y definir requerimientos, tanto médicos, psicoldgicos y

otros aspectos.

Requerimientos del proceso

Recurso Humano:

Cardiologos adulto/pediatrico con énfasis en CCAA, al menos 2
Radidlogo especialista en TAC y RM cardiovascular, al menos 2
Cardiologo intervencionista, al menos 2

Cirujanos congénitos, al menos 2

Anestesiologo con experiencia en CCAA, al menos 2
Recuperador cardiaco con experiencia en CCAA, al menos 2
Intensivista con experiencia en CCAA, al menos 2
Electrofisidlogo con experiencia en CCAA, al menos 1
Enfermeras especializadas y de programa, al menos 3
Psicdlogo, al menos 1

Trabajador social, al menos 1

Patdlogo cardiovascular, al menos 1

Equipos interdisciplinarios

Equipo de trasplante corazon y/o pulmén

Rehabilitacion cardiaca

Ginecologia y obstetricia

Medicina interna

Nefrologia

Hepatologia

Ortopedia

Cuidados paliativos
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Recursos materiales:

EKG

Monitoreo Holter

Equipo para prueba de esfuerzo

Ecocardiografia

RMN

TAC

Laboratorio de cateterismo

Laboratorio de electrofisiologia

Implantacion de marcapasos y/o resincronizador

Sala de operaciones

Equipo y mobiliario
Proyector
Escritorios

Sillas

Teléfono

Computadoras

Infraestructura
Oficina

Sala de sesiones
Consultorio médico
Consultorio quirurgico

Sala de operaciones
Necesidades de formacién y educacion médica continua para el equipo.

La implementacién de un proyecto con visién pais, requiere del desarrollo del

recurso humano como parte fundamental del mismo, motivo por el cual, se hace
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necesario plantear los retos de formacién para cada uno de los profesionales

involucrados en dicho proyecto.

La formacién, se debe ver como una inversion a corto, mediano y largo
plazo, requiriendo en la planeacion y organigrama, los referentes basicos, quienes
iniciaran sus formaciones en el exterior para tener asi una base sobre la cual
iniciar labores, dicha formacién, se puede expresar como un esfuerzo individual a
fin de ingresar a programas en el extranjero en diferentes centros, y/o lograr
convenio como plan estratégico en conjunto con la UCR, CENDEISS y CCSS, que
permitan identificar a nivel internacional un centro adscrito a una universidad, e
implementar las conversaciones bilaterales que permitan no solo la formacién de
especialistas, si no, un plan paulatino de desarrollo de la unidad de servicio a los
pacientes adolescentes y adultos con cardiopatias congénitas, que permita una
supervision de formacion, desarrollo, educacion médica continua y soporte
técnico, de dicho programa. Asociado a la posibilidad de buscar enlaces
internacionales para la visita de equipos extranjeros a dicha unidad, permitiendo la
programacion de jornadas de atencion a esta poblacion, asesorando la atencion
quirurgica y médica, favoreciendo asi un proceso de educacion médica continua
en conjunto a la atencion nacional de nuestra poblacion adolescente y adulta con
cardiopatia congénita, lo cual genera un cambio de mentalidad y -cultural,
favoreciendo la discusién de casos médico-quirurgicos, entrenamiento del equipo
y atencion directa a los pacientes, fortaleciendo el trabajo en equipo, el cual recibe
asesoramiento y proyecta los retos de mejora continua, se desarrolla la cultura de
atencion interdisciplinaria y relaciones internacionales para enfilarse a una

atencion de calidad maxima.
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Aspectos administrativos

Organizacion para la implementacion del proyecto

Los pacientes con cardiopatia congénita en edad adolescente y adulta
deben ser atendidos por el centro de atencion del adolescente y adulto con

cardiopatia congénita.

La organizacién responsable de la ejecucion de este proyecto estara
formada por los profesionales en el campo de la salud que formen parte de este
proyecto, bajo la supervision cargo del servicio de cirugia cardiovascular del
Hospital San Juan de Dios, por lo que la jefatura que presentan la iniciativa ante la
direccién del hospital y a la Gerencia Médica con el fin de determinar su viabilidad

funcional en el corto y mediano plazo.

Organizacion para la operacion

Las jefaturas de los servicios de cirugia cardiovascular y cardiologia del
HSJD son los entes idéneos para asumir la administracion y direccién de dicho
proyecto, fungiendo como coordinadores, facilitadores en el fin de identificar al
recurso humano iddéneo, proponer a instancias administrativas superiores la
iniciativa, y crear las herramientas para el desarrollo del proceso para su

respectiva creacion y el apropiado funcionamiento de dicho centro.
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